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A szerzők egy asztmával társult felnőttkori periokuláris xantogranulómás nőbeteg esetét ismertetik, valamint
összefoglalják az igen ritka kórképcsoport legfontosabb jellegzetességeit. 
A fiatal nőbeteg első terhessége idején észlelte mindkét felső és bal alsó szemhéjának progrediáló duzzanatát,
tapintható granulómás elváltozások diffúz megjelenését, a terület sárgás-narancsos elszíneződését. A klinikai
kép valamint a biopszia során nyert szövetminták hisztológiai-immunhisztokémiai vizsgálata megerősítette az
asztmával társult felnőttkori xantogranulóma diagnózisát. Intralézionális triamcinolon-acetonid infiltrációs ke-
zelés indult, amelynek hatására a beteg állapota (szubjektív panaszai, valamint az objektív klinikai kép) jelentő-
sen javult. A nőbeteg gyermeke bőrgyógyászati elváltozással, diffúz palmoplantáris keratodermával született.
A családtagok részletes genetikai vizsgálata új információval szolgálhat a két ritka kórkép genetikai hátteréről. 
A szerzők felhívják a figyelmet egy igen ritkán látható, ismeretlen etiológiájú és genetikai hátterű kórképre,
hangsúlyozzák a betegek hosszú távú szemészeti és hematológiai követésének szükségességét.
Adult onset asthma and periocular xanthogranuloma – Case report
Authors report a rare case of a young adult female patient with asthma bronchiale and periocular
xanthogranuloma and summarize the characteristic features of xanthogranulomas involving the periocular
region as well.
The young woman noticed progressive swelling, formation of subcutaneous nodules and yellow-orange
discoloration of her upper eyelids and left lower eyelid during her first pregnancy. Histopathological and
immunhistochemical examinations of the biopsy specimens verified the diagnosis of periocular
xanthogranuloma. Local treatment with intralesional triamcinolone-acetonide was initiated which resulted in
considerable improvement of subjective signs and objective symptoms. The patient’s child was born with
diffuse palmoplantar keratoderma. Detailed genetic examination of the family members may result in new
information of the genetic background of these rare diseases.
This case highlights an uncommon disease with unknown etiology and genetics. The necessity of life-long
ophthalmolgical and haematological follow-up must be emphasized in case of adult periocular
xanthogranulomas.
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A z orbita, illetve a szemhéjszöveteinek felnőttkorbankialakuló xantogranulómás
elváltozásai igen ritkán előforduló,
ismeretlen etiológiájú kórképek. A
betegségcsoportra, amely négy kü-
lönböző kórképet foglal magában
(felnőtkori xantogranulóma, aszt-
mával társult felnőttkori xantogra -
nulóma, nekrobiotikus xantogranu -
ló ma, Erdheim–Chester-betegség),
nagyfokú heterogenitás jellemző (1,
2, 6, 7, 15, 19). Egyes kórformák
csak a periokuláris régió bőrét és
szubkután szöveteit érintik, míg
más esetekben akár az életet veszé-
lyeztető szisztémás elváltozások
alakulhatnak ki. A kórformák közös
jellemzője a szövettani vizsgálattal
igazolható non-Langerhans-sejtes
hisztiocitózis habos hisztio citák -
kal, jellegzetes Touton-féle óriássej-
tekkel, különböző mértékű fibró -
zisal, bizonyos esetekben nekrózis-
sal (14). Jelen közleményünkben
egy asztmával társult felnőttkori
periokuláris xantogranulómás nő-
beteg esetét ismertetjük, valamint
összefoglaljuk a kórképcsoport leg-
fontosabb jellegzetességeit.  
ESETISMERTETÉS
Az 1984-ben született nőbeteg első
terhessége idején, 2010 nyarán észlel-
te, hogy mindkét oldalon a felső
szemhéj-szemgödör bemenet környé-
ke narancsos színezetűvé vált és kis
mértékben diffúzan megduzzadt.
Más intézetben szemészeti vizsgálat
történt, diagnózis azonban nem szü-
letett. Szemészeti tüneteinek megjele-
nése előtt 2 évvel, 2008 folyamán a
betegnél asztma bronhiálét diagnosz-
tizáltak, ami miatt időszakosan
bron hodilatátor és szteroid inhalációs
terápia válik szükségessé. Szülését
követően szemészeti tünetei fokozato-
san pro gre diáltak, a felső szemhéjak
egyre fokozódó duzzanata mellett a
tünetek a bal alsó szemhéjon is meg-
jelentek. Az elváltozás fájdalmatlan
volt, a beteg látásélességében válto-
zást nem tapasztalt. Klinikánkon
való jelentkezésének idején, 2013
márciusában mindkét felső, vala-
mint a bal alsó szemhéj-orbita be -
menet környéke kifejezetten duz zadt
volt, a lágyrészekben számos granu -
lomatózus elváltozás volt tapintható.
Mindkét felső szemhéjon xantelaz -
mák voltak láthatóak, a szemhéjak
bőre narancsszínűen áttetsző volt (1.
A, 1. B ábra). Rész letes szemészeti
vizsgálat történt, amely intraokuláris
kóros elváltozást nem tárt fel. A veze-
tett szemmozgások szabadok voltak,
a beteg diplopiát nem jelzett, bár a
szemrés nyitása a preszeptális-pe -
riokuláris szövetek vas kossága miatt
részlegesen korlátozott volt. Orbita
MRI-vizsgálat történt, amely intra -
ko nális illetve retro okuláris kóros el-
térést nem talált, mindkét oldalon a
felső szemhéj-preszeptális régió-
orbitabemenet diffúz, nem körülírt
szövetszaporulatát írta le (2. ábra).
Mindezek alapján felmerült az aszt-
mával társult felnőttkori perio kuláris
xantogranulóma diagnózisa. Feltevé -
sünk megerősítésére a szemöldökív
alsó-laterális területén történt beha-
tolásból szövettani vizsgálatok céljá-
ra mintavétel történt. Az eltávolított
szövetminták a SZTE Bőrgyógyá -
szati és Aller go ló gi ai Klinika Szövet -
tani Laborató riumában kerültek fel-
dolgozásra. Az ödémásan fellazult
szövetekben nagyszámú, habos plaz-
májú, zsírcseppeket tartalmazó xan -
tóma sejtek és elszórtan Touton-féle
óriássejtek helyezkedtek el.  Diffúzan
kevés, gócosan tüszőszerű halmazo-
kat alkotó, részben perivaszku láris
mononuk leáris beszűrődés is megfi-
gyelhető volt. Immunhisz to kémiailag
a habos plazmájú hisztio citer sejtek
CD 68 pozitívak, S100 protein és
CD1a negatívnak bizonyultak (3. A,
3.B, 3.C, 3.D ábra). A szövettani
vizsgálat megerősítette a klinikai
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1. B ábra: Bal oldali periokuláris régió képe a beteg
klinikánkon való első jelentkezésekor
1. A ábra: Jobb oldali periokuláris régió képe a
beteg klinikánkon való első jelentkezésekor
 kép alapján felállított iránydiagnó-
zist, a periokuláris xan togranulómát. 
A diagnózis felállítása után a beteg
hematológiai vizsgálatát kezdemé-
nyeztük, amely kóros vérképzőszervi
eltérést nem tárt fel. A beteg máj- és
vesefunkciós értékei, kva litatív és
kvantitatív vérképe, vér zsírsav para-
méterei normál tartományban voltak. 
A beteg beszámolt róla, hogy 2010
őszén gyermeke bőrgyógyászati elvál-
tozással született. A kisgyermek bőr-
gyógyászati vizsgálata során kétol-
dali, szimmetrikus, élesen körülírt,
vaskos, fisszurált, sárgás, viaszos jel-
legű, eritémás szegéllyel határolt hi -
perkeratózis volt megfigyelhető a te-
nyerek és talpak területén (4. ábra).
A klinikai kép megerősítette a más
intézetben korábban felállított diffúz
palmoplantáris keratoderma diagnó-
zisát. Tekinte tet a palmo plan táris
keratoderma bizonyos formáinak hát-
terében azonosított genetikai eltéré-
sekre, mind a szülők (betegünk és az
édesapa), mind a gyermek részletes
genetikai vizsgálata állapíthatja
meg a két ritka kórkép közötti esetle-
ges összefüggést.
A diagnózis felállítása után terápiás
tervet készítettünk. Tekintettel a be-
tegség igen ritka voltára, a szakiro-
dalomban esetleírásokat vagy esetso-
rozatokat találhatunk, konszenzusos
terápiás ajánlások nélkül. A sziszté-
más kortikoszte roi dok, citotoxikus
szerek és alacsony dózisú irradiáció
mellett néhány beteg esetében leírták
hosszú hatású szteroiddal történő
intralé zio nális infiltráció hatásossá-
gát is (4, 5, 8, 15). A beteg beszámolt
róla, hogy asztmájának progressziója
miatt szülését követően két hónapig
szisztémás szteroid kezelésben része-
sült, ami alatt szemészeti tünetei
ugyan javultak, de a gyógyszerszedés
befejezése után jelentős mértékben
progrediáltak. Figyelem be véve a be -
teg fiatal (reproduktív) életkorát, a
hematológiai eltérések hiányát, vala-
mit az előzőekben említett anam -
nesztikus szisztémás steroid kezelés
hatását, a beteg részletes felvilágosí-
tása után, vele egyeztetve intra pal -
pebrális szteroid kezelés mellett dön-
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3. ábra (A, B, C, D): Az incíziós biopszia során
nyert szövetminta hisztopatológiai képei. 
3. A:  A kötő-, zsír- és harántcsíkolt izomszövet-
ben nagyszámú habos plazmájú, zsírcseppeket tar-
talmazó xantómasejt és gócos, tüszőszerű halma-
zokat alkotó, részben perivaszkuláris mo no nuk -
leáris beszűrődés látható (hematoxilin-eozin festés)
2. ábra: T1 súlyozott
or bita MRI-felvétel: a
szemhéjak-preszeptális
régió szövetei mindkét
oldalon vaskosak, gra -
nulomatózus elváltozá-
sokkal infiltráltak. Az
int rakonális és ret ro -
bulbáris tér patológiás
eltérés nélküli
3. B ábra: A xantómasejtek között elhelyezkedő
Tou ton-féle óriássejtek (nyilakkal jelölve, hema -
toxilin-eozin festés)
töttünk. Négy-öthetente az érintett
területre (jobb felső szemhéj, bal alsó
és felső szemhéj) elosztva egy alka-
lommal összesen 2 ml triamcinolon-
acetonid (40 mg/ml) oldatot infiltrá -
lunk. Jelen közlemény publikálásáig
öt alkalommal történt injekciós keze-
lés, amelynek hatására a szemhéj-
orbitabemenet környékének ödémája
igen jelentős mértékben csökkent, a
szubkután diffúzan tapintható gra -
nulómás csomók csaknem felszívód-
tak, a beteg a szemrés nyitásának il-
letve a szemmozgásoknak nagyfokú
könnyítetté válásáról számol be (5.
ábra). 
MEGBESZÉLÉS
1987-ben a Hisztiocita Társaság
munkacsoportja (Histiocyte So -
cie ty Writing Group) a hisz -
tiocitás eltéréseket három cso-
portra osztotta (9). Az I. csoport-
ba a Lan ger hans-sejtes hisztio -
citózis-hisz tio citózis X betegség-
spektrum kerül, II. osztályba so-
rolták a non-Lan gerhans-sejtes
mononukleáris fagociták okoz ta
kórképeket, míg III. csoportba ke-
rültek a malignus fib rózus hisz -
tiocitózisok. A felnőttkori pe -
riokuláris xantogranu lómák a II.
csoportba tartozó kórképek. Ezen
csoporton belül négy további kór-
formát különböztetünk meg,
amelyek lefolyásukban, prognózi-
sukban ugyan igen jelentősen kü-
lönböznek egymástól, azonban bi-
zonyos esetekben a határvonal
nem éles, az alábbiakban részlete-
zendő kórképformák között átfe-
dések lehetségesek.  
Az izolált felnőttkori periokuláris
xantoganulóma esetében sziszémás
érintettség nincs (13).
A nekrobiotikus xantogranulóma
esetében a betegségcsoport többi
kór formájához hasonló bőr-, és
szub kután elváltozások láthatóak,
ezek a léziók azonban ulcerálódásra
és intenzív hegesedésre hajlamosak
(2). Gyakori szisztémás eltérésként
para proteinémia, mieloma multip-
lex, lim foproliferatív betegségek ala-
kulhatnak ki. 
A felnőttkori xantogranulómák leg-
súlyosabb formája az Erdheim–
Chester-betegség, amelyben a pe -
riokuláris szövetek érintettsége
mellett súlyos belső szervi prog-
resszív fibroszklerózis (mediasz -
tinum, pleura, perikardium, retro -
peritoneum, csont) alakul ki. A te-
rápiás próbálkozások ellenére a be-
tegség gyakran letális (1).
80
Adult onset asthma and periocular xanthogranuloma – Case report
3. C ábra: Zsírnemű anyag a xantómasejtekben és
az óriás sejtekben (Oil-red-O festés)
3. D ábra: Immunhisztokémiailag CD68 pozitív
xantó ma sejtek (sötétbarna szín) és óriássejtek az
irhában, a kötőszöveti rostok között
4. ábra: Periokuláris
xantogranulómás bete-
günk ke zelés előtti képe
diffúz palmoplantáris
kera to dermás gyerme-
kével
1993-ban Jakobiek és munkatársai
hat felnőttkori asztmával társult
periokuláris xantogranulómás ese-
tet ismertettek, önálló entitásként
definiálva a két kórkép együttes
előfordulását (10). 2006-ban jelent
meg egy összefoglaló közlemény
Sivak-Callcott és munkatársai tollá-
ból, amelyben az irodalomban 1966
és 2005 között fellelhető 137 fel-
nőttkori periokuláris xantogra nu -
lómás esetet összegezték és a rész-
letes leírások alapján reklasszi fi -
kálták (17). A szerzők 21 asztmával
társult felnőttkori periokuláris xan -
to granulómás esetet verifikáltak.
Az azóta eltelt években 1-1 esetle-
írással találkozhatunk, az eddig kö-
zölt összes esetszám 30 alatti (3,
12, 18). Néhány betegnél leírták
különböző hematológiai disz krá -
ziák (anémia, trombocito pénia, eo -
zinofília) kialakulását is. 
Betegünk esetében az esetleírás feje-
zetben részletezett okok miatt
intralézionális szteroid kezelést in-
dítottunk, amelynek hatására jelen-
tős javulást tapasztaltunk. A követ-
kező hat hónapban a kezeléseket
kéthavonkénti gyakorisággal tervez-
zünk, majd a klinikai képtől függő-
en alkalomszerűen. A lokális kezelés
alkalmazásával elkerülhetőek a
szisztémásan adott szteroid és
citotoxikus anyagok, valamint az ir-
radiáció jól ismert súlyos mellékha-
tásai, figyelni kell azonban az eset -
 leges helyi szövődményekre (zsír at-
rófia, szemnyomás-emelkedés). Kü -
lön kiemelendő a beteg szoros, hosz-
szú távú szemészeti és hematológiai
követésének szükségessége. A fel-
nőttkori periokuláris xan to gra nu -
lóma kórlefolyása során bár mikor
előfordulhatnak relapszu sok, így be-
tegünk esetében sem zárhatjuk ki,
hogy a későbbiekben szisz témás ke-
zelés válik szükségessé.
Betegünk szemészeti tünetei az
első terhessége idején kezdődtek,
gyermekénél újszülött korban ész-
lelték a tenyerek és talpak kóros el-
szarusodását. A palmoplantáris ke -
ra toderma heterogén betegségcso-
port számos klinikai fenotípussal és
változatos öröklődésmenettel (16).
A kórképek csoportosítása számos
klasszifikáció alapján lehetséges,
alapvetően herediter és szerzett for-
mákat különböztethetünk meg. Az
örökletes formák palmoplantáris
megjelenésüket tekintve lehetnek
diffúzak, fokálisak vagy punc tál -
tak. Jelentkezhetnek izolált bőrtü-
netként – leggyakoribb a Vörner-
tipusú epidermolitikus palmoplan -
táris keratoderma, amely autoszo -
mális domináns öröklődésmenetű
–, más formák érinthetnek egyéb
szerveket is (11). Tekintettel arra,
hogy a kórkép hisztopatológiai sajá-
tosságai nem specifikusak, a kor-
rekt diagnózis felállításához geneti-
kai vizsgálat szükséges. 
A genetikai adatbázisokban nincs
információ a felnőttkori xantogra -
nulóma kialakulásának hátterében
esetlegesen fennálló genetikai elté-
résekről, az eddig leírt asztmával
társult felnőttkori xantogranu ló más
betegek egyike esetében sem történt
genetikai vizsgálat. Kérdés ként me -
rül fel, hogy található-e közös gene-
tikai eltérés az asztmával társult fel-
nőttkori xantogra nu lómás édesanya
és palmoplantáris kerato dermás
gyermeke betegsége között vagy két
ritka kórkép egy családon belüli ko-
incidenciájáról van szó. A családta -
gok klinikai (szemészeti és bőr-
gyógyászati) vizs gálata után részle-
tes genetikai vizsgálat vihet köze-
lebb a kérdés megválaszolásához és
új információval szolgálhat a fel-
nőttkori xanto granulóma ma még
ismeretlen genetikai hátterének fel-
térképezéséhez.
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5. A ábra: Jobb oldali periokuláris régió képe 5 al-
kalommal adott triamcinolon-acetonid injekció után
5. B ábra: Bal oldali periokuláris régió képe 5 alka-
lommal adott triamcinolon-acetonid injekció után
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Esetismertetésünkkel fel szeret-
nénk hívni a figyelmet egy igen
ritka, de egyes formáiban súlyos
szisztémás elváltozásokkal szövő-
dő kórképre, a felnőttkori pe rio -
kuláris xanto gra nu lómára. Te kin -
tettel arra, hogy a kórképcsoport bi-
zonyos formái között különböző
fokú átfedések is lehetnek, a bete-
gek élethosszig tartó hematológiai
követése igen fontos, hiszen akár
évekkel a szemészeti tünetek meg-
jelenése után súlyos, akár életet ve-
szélyeztető vérképzőszervi mani-
fesztációk alakulhatnak ki.
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